-parkinsoniens 








“+ - Existence de formes autosomique r récessive et des formes autosomiques. dominantes. 


Maladie de Parkinson idiopathique et autres syndromes | 


| x 





- Le syndrome parkinsonien se définit cliniquement par des troubles moteurs: akinés 


rigidité, tremblement de repos avec altérations des reflexes de posture, témoignant ‘d' 
| déficit dopaminérgique. 


- L'étiologie la plus FEENE est la Maladie de Parkinson diopathique or dés ces). 


| RRENIER-CHA f RE? LA MALADIE DE PARKINSON 1 IDIQPATHI QUE (MP 


- - Décrite en 1817 par james Parkinson. 


-<€C est une maladie neuro-dégénérative d'évolution chronique, caractérisée. par la perte. 
-progressive des neurones + opamineriues du Locus Niger qui constituent la voie nigro- 


nn 
res 


ke 'striale. . "À 





4 Lee La cause de la MPi demeure i inconnue 


… : ii Hypothèses é étiologiques : . + | 


enr ete 


“3 ” Les facteurs génétiques: nl 


É . - “Plusieurs gènes impliqués dans les formes familiales et sporaciques ( us%0 des patents). | à 


ER. 


b- Les facteurs environnementaux : 


e. 


- implication de substances neuro-toxiques dans la genèse de la maladie de Parkinson : 
certains herbicides, pesticides et insecticides; m1 


5 


- Cependant, dans la majorité des cas,.la maladie de Parkinson est sporadique et d' origine : 
RTORERÉReNE multifactorielle. 


= Les lésions neuronales : , 


: ns PRE 


-- Lésions massives (plus de 75%) au niveau ide la substantia nigra pars compacta au niveau 
du mésencéphale. 


3 Histologie : : 


- Raréfaction des neuronés. dopaminergiques (substance noire) avec libération de leur 
pigment (neuromélanine) = décoloration de la substance noire en macroscople; 
2e 


és) = | présence de « corps de Lewy », inclusions ériohalss &osinophiles intra- neuronales, dans 
lès régions affectées; bon. marqueur de ai MPI mais non pathognomoniques. 


Fe fréa uents: 








. Le tremblement de repos : symptôme de début le plus fréquent 60 à à 70% desc cas. 
e = Un début par un Syndrome akinéto- rigide isolé, dans 20% à à 30% des c cas a. nou et 
: : ä Parfois par une mierographle sé Le 
| : Les aspects trompeurs + 5 ue Fi . . | 
| : - Rhumatologiques (douleur et raideur de l'épaule), psychiatriques (smdrome dépressif; 


ou - L'anosmie, la constipation, et les troubles du comportement. en sommeil paradoxal, 
peuvent précéder les symptômes moteurs. . 6 


ae é 2- Symptômes à à LE phase d'état ; ; . 





: À Signes moteurs ; 








: sensibiliser par lai manœuvre de Froment; 


‘ ë Freezing (piétnement) “ instabilité posturalee est tardive. ee d “ Re re . 


.a- Le tremblement parkinsonien est très caractéristique : 


- Tremblement de repos; Lent, régulier, rythmiques (4 à 6 C/seconde), de faible amplitud 
- Siège : souvent au membre pere distal, unilatéral ou très FES RIQUe 


- intéresse surtout: le’ pouce et l'index reproduisant un mouvement type : “«émietter 1 


pain», «compter la monnaie» ou «rouler une cigarette », ou touchant le poignet Fate 
tambour» 


- Exagéré par. les sors de concentration, le calcul mental, les émotions 


- _Disparaît au maintien postural du membre, à l'exécution d'un mouvement et pendant le 
sommeil. 


; | .__ 
CE - 


b- L'Akinésie : : 


- - Réduction de la motricité automatique et t volontaire. 


$ Akinésie proprement dite: Difficulté d'initiation du mouvement. 


| : Hypo Kinésle : réduction de l'amplitude que mouvement. D LR. : “ à 


Nr Bredykinésie : Lenteur à à FERECUAOTE du mouvement. 





: se É siège : généralisée, touchant surtout les “Hinéclés féchistaurs a ec’ attitude e en n flexion des 
:.FAérens segments c des membres, du cou, du tronc, des s épguiss et des 5 genoux, 








|: : di Troubles de la marche « et de la posture : . Le 
LE - Marche à petit pas, difficulté a au u démarrage eta au ü demtour + 


Le Le patient à tendance à à courir “après son centre de gravité en naccélérant le pes. e 











B- Signes non moteurs : 
- Fréquents surtout dans les:stades avancés : 


- Signes Neuro végétatifs (dysautonomie) : hyper sialorrhée, hypersudation, troubles 
digestifs, troubles respiratoires, troubles vésico-sphinctériens, hypotension orthostatique ; 


= Dépression, hallucinations et psychose, troubles du sommeil. | 
IV- Evolution : 
La durée moyenne de nées est de 15 ans, mais Peut dépasser 20 ns. 
| :- La MPI évolue en 04 phases : | 
… iéie étape : représente la phase de diagnostique 
.. 2éme tape | | 
‘- La phase de bon contrôle symptomatologique FHpÈIÉS «ce la lune de miel: » (02 à 05 ans) 
À Patient est peu gêné, symptômes contrôlés par les médicaments. 


- Béme étap der 





ue La phase des omplcations n motrices & et: non: motrices. dut traitement dopaminergique . 





ue Apparaissent ‘ên: moyenne 4à5 ans après. 









de . on distingue ls: blocages et les mouvements involontaires (ayskinésies). 





: e - la phase de & déclin (signes a axiaux, signes cognitifs. 
-0 on peut utiliser la classification de Hoehn et Yahr (tade 1 F à sv. ; : | 
. _ =: “Echelle d'évaluation du handicap: UPDRS (United P Parkinson s. Disease Rating Scale). 


Ve EXAMENS PARA CLINIQUES : 


“ Le Diagnostic est purement clinique rires de dianostique les pus utilisés UKPDS8 | 
: hughes et coll, 1992). : 


7 Seule exéaptlon, chez lé Fe des moins de 45 ans, sont pratiqués fagon systématique 
: une IRM. encéphalique et:un bilan étiologique, mais aussi en cas de syndrome parkinsonien 
2 atypique. ou associé à d’autres signes. Il est su d' exclure une e maladie de Wilson che: 
ik “un ñ patient jeune. (bia biologique du. cuivre). UE L ms 


- Etude neige : dans les ee Sans juvéniles, ou familiales. 
VIII. TRAITEMENT : 
1- Moyens thérapeutiques : 
__ a: Traîternént médical : 
les moyens : | 
- La L-dope ou levodopa : 


_ la L- be est un précurseur d la dopamine (transformation intracérébrale en dopamine 
par la dopa décarboxylase,). Un inhibiteur périphérique de la décarboxylase est toujours 
- adjoint à la F00pa afin de limiter les effets FRS nos peripheriques: 


- Présentation : Se 
F L-dopat bensérazide: Noos (62, 5mg, 125mg, 250mg, LP 125) 
+ L-dopa+ carbidopa : Sinemet {a00mg, ,250mg, LP 125mg) | 


= Effets secondaires : 













* périphériques : digestifs nausées, vomissements) cardiovesculeires. 





nr #  cen raux troubles psychiques, mouvements anormaux : 





_ Même effets indésirables que ceux ét la L dope | 

F # “Formes Orales | 
. Dérivés de 'ergot de seigle: Roma ( parlodel. êtc. 
Le Dérivés n non ergotés: Ropinirole (requip). etc. . 


| 04 Forme infectable Apomorphine (apokinon) : see pour injections, pompe sous- “cutanée 


| ni FP - Patch Neu AA (otigotne) + . ue se eo 








- Autres anti parkinsoniens : 


* Anticholinergiques : trihexyphenydile (Artane ©) 


* Amantadine {(Mantadix ©) 


* Inhibiteurs de la monoamine oxydase B [IMAO B] : par inhibition du mérabolisme de la 
dopamine : sélégiline (Déprenyl ©) 


À Inhibiteurs de la COMT : Comtan °, permettent de prolonger l’action de la L-Dopa 


e Le choix thérapeutique: 


. - Dépend du type de’ symptôme, de l’ampleur du handicap, dé lg. de l’état cognitif et 
Peycnque, du risque de survenue d'effets AERSIARÉS 


| Chez un patient moins de 70 ans : 


= Agoniste doparinergique seul, à. instaurer progressivement (retarde lAPRAGON des 
| complications motrices) ou IMMAO- B. 





sl. inefficace Ou: effets indésirables, le tra itement. sera complété per ‘des doses. minimales 
7 efficaces de. k L-Dopa; < ou par lIMAO- 8: . | | 





| _ T Chez le sujet plus d de 70 ans : | . | Un E 





Fe le traitement: reposes sur la seule LE Oo) 


re : Ele aussi est. augmentée progressivement ju jusqu à obtenir la posologie efficace. 





ï . - Prisé. en n charge thérapeutique des: complications motrices et: non motrices 
ee (hallueinätions, constipation, dysautonomiel etc. ) 








. b- le traitement chirurgical : 





Le Srouaon: électrique dans ” deuxr noyaux x sous-thatemiques du patient grâce: à: des . 
électrodes implantées. par: chirurgie stéréotaxique reliées à des stimulateurs implantés en à 
région pectorale, chez un: patient répondant à à certains critères. | | 


re “€ Les autres mesures thérapeutiques : Kinésithérapie et torthophonie, encourager le. 
| PAEnE à pratique une activité. physique adaptée. 















2. +lritation pyramidale é _ en 


E “2. ‘Paralysie supranucléaire progressive : #7, 
e -Syndrome parkinsonien axial et: symétrique. 





’ ir 3. Dégénéréstencs cortico-basale : … 





DEUXIEME CHAPITRE : AUTRES SYNDROMES PARKINSONIENS : 
l- Syndromes parkinsoniens secondaires: 

1- Vasculaire : 

- Conséquence de lésions be multiples Éterosdlétésd) 


- Syndrome perkinsQnien plutôt symétrique, prédominant aux membres inférieurs. 
‘2- latrogènes : 


- Surtout les neuroleptiques (ex : Haldol, Nozinan), même les neuroleptiques cachés 


(ex : métoclopramide)}, qu'il faudra méticuleusement rechercher à l'interrogatoire ; 


-3- Post-encéphalitiques et post-infectieux _ 


4 Toxiques : intoxication au Co, au Manganèse:: etc. 


se Certaines affections métaboliques et maladies générales. 







Calcifications des noyaux gris centrau . 











(- :Symdromes parkinsoniens associés aux maladies neurodégénérative à 





pelés aussi syndromes parkinsoni 1s-aty ques (présence de signes atypiq $ 





narome parkinsonien s associe: d'autre symptômes. 


trophie: muisystématisée : . 
- - Syndrome re asymétriqu 


éndrome céréballe: ts 
À 


'Dysautonornie (incontinence urinaire, » hypotension orthostatique sévère). 








à - Paralysie des mouvements oculaires de la verticalité. 
. = Troubles de l' équilibre postural avec chutes précoces. | : 
. E Troubles cognitifs précoces (apathie, syndrome dysexécutif, démence). 





Éz Syndrome parkinsonien asymétrique. 


- Myoclonies, dystonie distale des extrémités. 
- Signes corticaux (apraxie, aphasie, troubles sensitifs). 
- « Main capricieuse » ou « étrangère ». 
4. Démerice à corps de Lewy : 
- Syndrome parkinsonien asymétrique. CR 
: - Troubles cognitifs et démence précoces avec hallucinetions PONCANESE et fluctuations de 
la vigilance. 

















__ - Hypersensibilité aux neuroleptiques. 


_H- Syndrome parkinsoniens Héréditaires : 
+ La Maladie de Wilson ++++ 
= _ Maladie rare, de transmission n autosomique récessive, par mutation du gène ATPB7 sur rle 
._ chromosome 7, Se 


“a Déficit du transporteur du cuivre  (ATPB?), avec accumulation du cuivre libre, intéressant 
. initialement le foie puis d’autres sense (cerveau, Lis etc: eh : 


ie Signes cliniques. cardinaux: 









: Syndrome : parkinsonien, ra oo intentionnel, dystonie, signes 
cérébelleux. cn ee Ne D OR :, ie 







£ 


Atteint hépatique t troubles. psychiatrique remenñt.: hémolyse ; ne rénale.….êtc. 
Bilan duc uivre : cuprémie total et + céruléoplas mn iné abaissés, cuivre urinaire e augmenté 
S Bilan biologique : bilan hépatique, facteur V, taux de rothrombine, FNS. . 
Exämen ophtalmologique : à la lampe à à fente : recherche d' ‘änneau de. Kayser-Fleischier 
+IRM cérébrale : Dpacenar en: n TA/FLAIR | 
2 Test génétique, 

















noyaux gris centra ux et/ou du cervelet. 





Traitement : . F0 . Her 
Chélateur de cuivre re (D- Pénicillamine, trientine),a acétate de: zinc. 
és {Transplantation hépatique dans certains cas. AS RE RS 
er -2- Autres étiologies : nombreuses: | 


He ‘Transmission AD exemple: neuroferritionpathies, maladie de Fahr. 
se - Transmission AR exemple : : Maladie de Hallervorden Spatz (dépôts de Fer). 
. se Transmission ie à à VX exemple : syndrome de r X fragile. 


: 1e = < Mutations de l'ADN mitochondrial exemple : syndrome dé legh. 


